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Presentacion clinica

* Paciente femenino de 27 afios

* Sin antecedentes patoldgicos

* Ecografia de primer trimestre normal
* Derivada por polihidramnios y pie bot

Ecografia semana 25.5

fig. 1

“ % fig. 2
Se observa miembros inferiores con disminucién importante de
la totalidad de la masa muscular, y desviacion interna del pie



Ecografia semana 25.5

* Polihidramnios, AFl de 22
* Placenta oclusiva total
* Disminucidon de movimientos fetales




Ecografia semana 25.5

Microretrognatia y boca pequeia (fig. 1)
Hipertelorismo y telecanto

Orejas de implantacién baja
Engrosamiento del pliegue nucal (fig. 2)
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Ecografia semana 25.5
 Térax de pequeiio tamano (fig. 1)

* Disminucion volumétrica de ambos pulmones (fig. 1)
e Derrame pleural bilateral (fig. 1y 2)

fig. 2



Ecografia semana 25.5

* En ambas manos, flexion permanente de falanges

* Pie bot bilateral y disminucidn de la masa muscular
de la totalidad de los miembros inferiores (fig. 1y 2)
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Conclusion

La secuencia de aquinecia/hipoquinecia fetal o
sindrome de Pena Shokeir Tipo |, incluye
contracturas articulares multiples, anomalias
faciales e hipoplasia pulmonar. Los problemas de
deglucion terminan en polihidramnios y la falta
de movimientos del diafragma y de musculos
intercostales llevan a la hipoplasia pulmonar
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Otro componente de la secuencia de
aquinecia consiste en la desviacion ulnar de
las manos, pie en mecedora, camtodactilia,
disminucion de Ila masa muscular vy
ausencia de surcos de flexion palmares

fig. 1




El sindrome es infrecuente, se han descripto 100
casos en la literatura. El 30% son mortinatos, vy la
mayoria de los nacidos vivos, fallecen secundario a
la hipoplasia pulmonar.

Entre las etiopatogenias 50% son de origen
genético autosomico recesivo, otras por patologias
neurolégicas maternas (miastenia gravis), por
isquemias maternas prolongadas o iatrogénicas
(reporte de casos asociados a anestésicos)
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